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r  e  s  u  m  e  n
Introducción  y  objetivos:  Dos  grupos  de pacientes  participan  en  la  cirugía  del ventrículo  único  (VU)  en la
edad  adulta:  los que  llegan  compensados  sin  cirugía  —o solo  paliados  con  fístula  o cerclaje  pulmonar—
y  los portadores  de  una  derivación  cavopulmonar  realizada  en  la  infancia,  con  su  funcionalidad  fraca-
sada. Analizamos  nuestros  resultados  respondiendo  la  pregunta  de  si  la  cirugía  aporta  beneﬁcios  estando
avanzada  la  historia  natural  de  la  enfermedad  en  los  primeros  y la  historia  quirúrgica  en los  Fontan
disfuncionantes.
Métodos:  Estudio  descriptivo  retrospectivo  de todos  los mayores  de  18  an˜os,  portadores  de VU  e  interve-
nidos  con circulación  extracorpórea  (CEC)  entre  1993-2014.  Análisis  de factores  de  riesgo  relacionados
con  la  mortalidad.
Resultados:  Dos  grupos  de  enfermos,  repitiéndose  un  paciente  en ambos  por  fracaso  subagudo  de  su
Fontan:  sin cirugía/solamente  paliados  en  primer  estadio,  14  procedimientos/13  pacientes.  Portadores
de  un  Fontan  fracasado,  6  procedimientos/5  pacientes.  Mortalidad  hospitalaria  referida  a procedimien-
tos  2/20  (10%)  y a pacientes  2/17  (11,8%).  Seguimiento  completo,  medio  11  an˜os  (0,5-21,5).  Mortalidad
en  seguimiento:  3 enfermos,  2 en  grupo  Glenn,  0 en  Fontan  primario  y uno  en  Fontan  revisado.  Único
factor  de  riesgo  signiﬁcativo  para  mortalidad:  tiempo  de pinzado  aórtico  (p  =  0,02).  Comparando  Glenn
como  paliación  deﬁnitiva  versus  Fontan,  no existen  diferencias  signiﬁcativas  en  cuanto  a  supervivencia
(p  = 0,49).
Conclusiones:  En  el grupo  compensados/paliados  en  primer  estadio,  el  Fontan  mejora  la oxigenación,  la
hiperviscosidad  y el  grado  funcional,  pero  no  la  función  del VU.
Grupo  Fontan  disfuncionante:  recomendamos  revisión  quirúrgica  si  existen  problemas  anatómicos
solucionables,  con  función  ventricular  preservada.  En el resto  de  casos  optaremos  por trasplante.
©  2015  Sociedad  Espan˜ola  de  Cirugía  Torácica-Cardiovascular.  Publicado  por  Elsevier España,  S.L.U.
Este  es un  artículo  Open  Access  bajo  la licencia CC  BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).






a  b  s  t  r  a  c  t
Introduction  and  objectives:  Two  groups  of  adult  patients  participated  in the  single  ventricle  surgery:
Those  without  surgery  or only  palliated  with  a ﬁstula  or pulmonary  banding,  and  those  having  a  cavo-
pulmonary  shunt  performed  in  childhood,  with  failed  functionality.  An  analysis  was performed  on  our
results  with  these  patients,  answering  the question  of whether  surgery  offers  beneﬁts  when  the  natural
history  of  the  disease  is  advanced  for the ﬁrst  group,  and  in those  with  a surgical  history  of  a  failed  Fontan
procedure  in the second  group.
Methods:  Retrospective  descriptive  study  of  all single  ventricle  patients  older  than  18  years,  operated  on
through  cardiopulmonary  bypass  between  1993-2014.  Analysis  of risk  factors  related  to mortality.
Results:  Two  groups  of  patients,  repeating  one  patient  in  both  groups  due  to a  sub-acute  failed  Fon-
tan:  Patients  without  surgery  or only  ﬁrst  stage  palliated:  14 procedures/13  patients.  Patients  with
es/5  patients.  Hospital  mortality:  2/20  (10%)  procedures;  2/17  (11.8%)  patients.failed  Fontan:  6 procedur
Mean  follow  up  11  years  (0.5-21.5),  without  losses.  Late  mortality:  3 patients,  2  with Glenn  proce-
dure,  0  with  primary  Fontan  procedure  and  1 with  Fontan  revision  procedure.  The  only  signiﬁcant  risk
∗ Autor para correspondencia.
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factor  for  mortality  was  aortic  clamping  time  (P = .02).  The  Glenn  procedure  as  a deﬁnitive  palliation
compared  with  the  Fontan  procedure  showed  no signiﬁcant  differences  in the survival  rate  (P  =  .49).
Conclusions:  Fontan  surgery  performed  in  adults  with  single  ventricle  improves  oxygenation,  hypervis-
cosity  and  clinical  status,  but not  ventricular  function.
Dysfunctional  Fontan:  A  surgical  revision  is  recommended  if there  are  solvable  anatomical  problems
with preserved  ventricular  function.  In other  cases  we  would  prefer  a cardiac  transplant.





































En 1958 Glenn1 estableció una alternativa a las fístulas
istémico-pulmonares para oxigenar la sangre venosa al anasto-
osar la cava superior y la arteria pulmonar derecha desinsertada
el tronco, de forma término-terminal, descargando volumétrica-
ente al corazón.
En 1971 Fontan2,3 publicó la separación de las circulaciones sis-
émica y pulmonar mediante la asociación de un Glenn clásico
sangre de la cava superior al pulmón derecho) y la anastomosis
ntre la orejuela derecha y el tronco pulmonar, derivando la sangre
e la cava inferior al pulmón izquierdo.
Estas técnicas y posteriores variantes (ﬁgs. 1-3) ofrecen super-
ivencia a una patología frecuentemente letal, salvo en los casos
avorables de ventrículo único (VU) balanceado, al conseguir sepa-
ar las 2 circulaciones. Un buen número de pacientes han alcanzado
a edad adulta, pero no exentos de importante morbilidad secunda-
ia a múltiples cirugías y cateterismos, al aumento mantenido de la
resión venosa hasta rango pulmonar y a la disfunción progresiva
el VU.
Aunque actualmente las técnicas de reparación univentricular
esarrollan sus etapas casi exclusivamente en la edad infantil, con-
ideramos que la cirugía todavía tiene papel en el VU de la vida
dulta, demostrándolo con la revisión de nuestra casuística.
Dos grupos básicos de pacientes protagonizan las intervencio-
es sobre los VU de los adultos:
) Los que superan la adolescencia compensados sin cirugía o solo
paliados con una fístula o un cerclaje pulmonar.
) Los portadores de una derivación cavopulmonar (Glenn, Fontan
auriculopulmonar o Fontan túnel lateral/extracardíaco) reali-
zada en la infancia y con fracaso de su funcionalidad.
Exponemos los resultados de nuestro servicio con los distintos
rocedimientos quirúrgicos practicados a este complejo grupo de
acientes mayores de 18 an˜os, tratando de responder la pregunta
e si la cirugía les aporta beneﬁcios estando avanzada la historia
atural de la enfermedad en los primeros, y la historia quirúrgica
n el caso de los Fontan disfuncionantes.
étodos
Estudio retrospectivo de una cohorte que incluye todos los
acientes mayores de 18 an˜os portadores de VU e intervenidos
ntre 1993-2014 por nuestro Servicio de Cirugía Cardíaca Infantil.
Se excluyen de esta revisión los enfermos a los que se les ha
ealizado una cirugía tipo ventrículo y medio, por estar septados y
semejarse su ﬁsiología a la biventricular. Se excluyen, también, un
rupo numeroso de pacientes portadores de VU con cirugías meno-
es (implantes de marcapasos, desﬁbriladores) o procedimientos
ntiarrítmicos electroﬁsiológicos.
Se deﬁnió mortalidad quirúrgica como la acontecida
urante el ingreso antes del alta hospitalaria o si, habiéndosean open  access  article  under the  CC  BY-NC-ND  license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
producido el alta, esta ocurrió antes de los primeros 30 días
postoperatorios. Los fallecidos en seguimiento que no cumplieron
estas condiciones se consideraron mortalidad tardía.
Se consideraron potenciales factores de riesgo para mortalidad
hospitalaria: la edad en el momento de la cirugía, el tipo de cirugía
realizada (Glenn, Fontan, revisión de un Fontan fracasado o tras-
plante cardíaco), el sexo, el tiempo de circulación extracorpórea, si
la cirugía se realizó con/sin isquemia miocárdica (ausencia de pin-
zado aórtico), el tiempo de isquemia miocárdica si se pinzó la aorta,
el número de cirugías previas, el número de procedimientos qui-
rúrgicos asociados, la morfología del VU (derecho o izquierdo), la
disfunción del VU y la insuﬁciencia de la válvula auriculoventricular
de retorno venoso pulmonar (válvula AV sistémica).
Se consideraron morbilidad hospitalaria las complicaciones apa-
recidas durante la cirugía o durante el ingreso hospitalario.
El seguimiento clínico de los pacientes fue completo. En todos se
revisaron la historia clínica, los estudios ecocardiográﬁcos, hemodi-
námicos, de cardiorresonancia o angiotomografía, y los protocolos
quirúrgicos. Consideramos ﬁn de seguimiento en los supervivien-
tes: la fecha de su última visita en nuestra Unidad de Cardiopatías
Congénitas del Adulto (UCCA), el contacto telefónico durante este
último an˜o o la fecha de fallecimiento tardío.
Resultados
Se trata de 17 pacientes sobre los que se han realizado 20 pro-
cedimientos con circulación extracorpórea (CEC). Los diagnósticos
de base se recogen en la tabla 1.
Se diferencian 2 grupos de enfermos, repitiéndose un paciente
en ambos al pasar del primer al segundo grupo a lo largo de su
ingreso hospitalario por fracaso subagudo de su Fontan:
- Los que llegan a la vida adulta sin cirugía o solamente paliados en
primer estadio (14 procedimientos en 13 pacientes).
- Los portadores de una derivación cavopulmonar y fracaso de la
funcionalidad de la misma  (6 procedimientos sobre 5 pacientes).
La edad media en el momento de la cirugía fue de 30 ± 6,8 an˜os
(rango 19–46). El peso medio fue de 63 ± 10 kg (rango 43-78). Son
varones 12 (71%).
Se realizó ecocardiograma preoperatorio en todos los pacien-
tes, cateterismo en 16 y cardiorresonancia magnética en 4, los más
recientes de la serie.
Condiciones preoperatorias de los 20 procedimientos: grado
funcional avanzado según la New York Heart Association (NYHA) en
todos los casos, III en 11 (55%) y IV en 9 (45%); saturación arterial
de oxígeno (SaO2) media de 81 ± 10% (rango 60-95%); hemoglobina
media 19 ± 4 mg/dl (rango 11,5-26); insuﬁciencia mayor que leve
de la/s válvula/s AV sistémica/s evaluada mediante ecocardiogra-
fía en 2 casos (10%); disfunción mayor que leve del VU evaluada
mediante ecocardiografía en 10/20 casos (50%).
Morfología del VU: izquierdo en 13 pacientes y derecho en los 4
restantes.
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Figura 1. Fontan intra-extracardíaco en VU izquierdo doble entrada + LTGA + doble lesión válvula AV izquierda. A) Resección del tabique interauricular y cierre de la válvula
AV  izquierda no reparable. La válvula AV derecha quedará como sistémica. B) Arteria pulmonar seccionada. Cierre del mun˜ón proximal.
Figura 2. Fontan intra-extracardíaco en VU izquierdo doble entrada + LTGA + doble lesión válvula AV izquierda. A) Sutura del conducto de PTFE que, recogiendo el ﬂujo de la
cava  inferior, se hace extracardíaco. B) Sutura del conducto al tronco pulmonar previamente seccionado para completar el Fontan.
Figura 3. Fontan auriculopulmonar. A) RM eje corto. Imagen de trombo hipointenso en receso anterosuperior de la aurícula, disminuyendo el diámetro del origen de la
arteria  pulmonar. B) Mismo  paciente, control evolutivo, eje largo. Esta técnica facilita diferenciar la presencia de calcio (*) en la evolución del trombo (cronicidad).
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Tabla 1
Diagnósticos anatómicos basales, fecha de primera cirugía cavopulmonar o de revisión de Fontan y estatus actual
Diagnóstico An˜o de cirugía/Procedimiento Estatus actual
VU izquierdo doble entrada + LTGA + EP 1993/Glenn Vivo
VU  izquierdo + AT y vasos normalmente relacionados 1993/Rev. F Fallecido
VU derecho + DCSAV + AP 1995/Glenn Fallecido
VU  izquierdo + AT y vasos normalmente relacionados 1995/Fontan Vivo
Heterotaxia derecha en dextrocardia + DVPAT + DCSAV + EP 1996/Glenn Fallecido
VU  derecho + AM + TGA + EP 1997/Glenn Fallecido
VU  izquierdo doble entrada + LTGA + EP 1999/Glenn Vivo
VU  derecho + AM + vasos normalmente relacionados 2000/Rev. F Vivo
VU  derecho + LTGA + EP 2000/Glenn Vivo
VU  izquierdo + AT y vasos normalmente relacionados 2001/Glenn Vivo
VU  izquierdo + AT + TGA + EP 2002/Glenn Vivo
VU  izquierdo doble entrada + LTGA + EPa 2005/Fontan Vivo
Heterotaxia izquierda + AP 2008/Tx Vivo
VU  izquierdo doble entrada + LTGA + EPa 2008/Rev. F Fallecido
VU  izquierdo doble entrada + LTGA + EP 2012/Rev. F Vivo
VU  izquierdo doble entrada + LTGA + EP + DLM severaa 2014/Fontan Vivo




















pM: atresia mitral; AP: atresia pulmonar; AT: atresia tricúspide; DCSAV: defecto co
ulmonar anómalo total; EP: estenosis pulmonar; LTGA: L trasposición de grandes 
a Paciente con más  de un procedimiento mayor en el mismo  ingreso.
Cirugía paliativa en el primer estadio en 12 (70%) de los pacien-
es: en 11, una o varias fístulas sistémico-pulmonares y en uno, un
erclaje de la arteria pulmonar.
Media de cirugías mayores previas por paciente hasta la del
bjeto de este estudio: 1,6 (rango 0–3).
El tiempo medio de CEC fue de 168 ± 119 min  (rango 35-500).
uatro procedimientos (20%) se realizaron sin pinzar la aorta, con
l corazón latiendo. El tiempo medio de pinzado en los 16 restantes
ue de 91 ± 56 min  (rango 15-239).
Los procedimientos principales y secundarios realizados sobre
os 17 pacientes y los resultados hospitalarios y tardíos se recogen
n la tabla 2.
Aplicando la escala de riesgo RACHS-1, el valor medio de todos
os procedimientos fue de 2,7 ± 0,5 (rango 2-4). Según la escala
e complejidad Aristóteles básico, el valor medio fue de 8,2 ± 1
rango 6,8-9,3). El Euroscore logístico predijo un riesgo medio del
,1 ± 6,6% (rango 1,5-23).
abla 2
xperiencia quirúrgica del Servicio de Cirugía Cardíaca Infantil de nuestro hospital con l












Glenn (n = 9) SVA por





Fontan (n = 3) Cierre
mitral + creación





















Trasplante cardíaco Trasplante tricavo




D: aurícula derecha; AP: arteria pulmonar; BT: Blalock-Taussig; CIA: comunicación inte
rolongada con oxigenador de membrana; SP: sistémico pulmonar; SVA: sustitución valvto del septo auriculoventricular; DLM: doble lesión mitral; DVPAT: drenaje venoso
s; Rev. F: revisión de Fontan; Tx: trasplante; VU: ventrículo único.
La mortalidad hospitalaria referida a los procedimientos (2/20)
fue del 10%; la referida a los pacientes (2/17) fue del 11,8%. Fallecie-
ron un Glenn en el contexto de una heterotaxia (reparación asociada
de drenaje venoso pulmonar anómalo total) y una conversión de
Fontan auriculopulmonar fracasada.
Tiempos medianos: intubación orotraqueal, 24 h (rango inter-
cuartílico 12-37); estancia en Reanimación, 5 días (rango
intercuartílico 2-8) y hospitalización, 16 días (rango intercuartílico
10-40).
La morbilidad perioperatoria se recoge en la tabla 3.
El seguimiento es completo, medio de 11 ± 6,8 an˜os (rango
0,5-21,5). La mortalidad en seguimiento de los 15 supervivien-
tes al tramo hospitalario ha sumado otros 3 casos, 2 en el grupo
Glenn, a los 7 y 15 an˜os posquirúrgicos respectivamente, ambos
de causa cardíaca. No hay mortalidad tardía en el Fontan pri-
mario y sí otra fallecida en el grupo de Fontan disfuncionante
revisado, a los 21,5 an˜os posquirúrgicos, de causa no cardíaca
a cirugía del VU en la edad adulta (pacientes mayores de 18 an˜os). Se trata de 20
























rauricular; DVPAT: drenaje venoso pulmonar anómalo total; ECMO: extracorpórea
ular aórtica.
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Tabla 3
Morbilidad perioperatoria de los pacientes con VU > 18 an˜os intervenidos por nues-
tro SCCVI. Cada paciente puede tener más  de una complicación
Tipo de complicación n %
Reintervención mayor durante el ingreso 3 17,6
Arritmia paroxística o deﬁnitiva supraventricular 5 29,4




Necesidad de hemodiaﬁltración transitoria 2 11,8
Linforragia inguinal 2 11,8
Necesidad de marcapasos deﬁnitivo 1 5,9
Parálisis frénica/recurrencial 1 5,9
Reintervención por sangrado 1 5,9
Accidente cerebrovascular con secuelas 1 5,9





































ta Infección hospitalaria: neumonía, sepsis, endocarditis resuelta mediante trata-
iento antibiótico exclusivamente.
hepatocarcinoma), si bien se encontraba en un grado funcional
vanzado.
Condiciones de los 12 supervivientes actuales: grado funcional
YHA I en uno (8%), II en 3 (25%), III en 7 (59%) y IV en uno (8%); SaO2
edia del 87% ± 8 (63-96%); hemoglobina media 17,9 ± 4,3 mg/dl
rango 12-23 mg/dl); insuﬁciencia mayor que leve de la/s válvula/s
V sistémica/s en 2 casos; disfunción mayor que leve del VU en 6
50%).
De los potenciales factores de riesgo para mortalidad hospitala-
ia analizados en el apartado «Métodos», solo resultó signiﬁcativo
n el análisis univariable el tiempo de pinzado aórtico (p = 0,02).
Comparando la cirugía de Glenn como paliación deﬁnitiva (un
allecido hospitalario + 2 tardíos) versus la cirugía de Fontan (sin
allecidos hospitalarios ni tardíos), a pesar de la tendencia más  favo-
able de esta última, no existen diferencias signiﬁcativas en cuanto
 supervivencia (p = 0,49).
iscusión
Los adultos no intervenidos previamente —o paliados solo
ediante una fístula sistémico-pulmonar o un cerclaje pulmonar—
on una rareza en países desarrollados. La cirugía en este momento
e la vida debe reservarse para pacientes muy  sintomáticos, en los
ue la relación riesgo-beneﬁcio de cualquier técnica propuesta se
ncline a favor de este último4. Todos los pacientes que llevamos a
uirófano se encontraban en grado funcional NYHA avanzado.
El segundo grupo de enfermos, constituido por Fontan auri-
ulopulmonares realizados hasta la década de los noventa y los
osteriores tipo túnel lateral y extracardíacos ya con 15-20 an˜os
e evolución, algunos de los cuales precisarán «revisión» por mal
uncionamiento, son, sin embargo, una población creciente en la
onsulta cardiológica de la UCCA.
Ambos grupos suman el 8% del total de pacientes en seguimiento
ardiológico, pero solo el 4% de los procedimientos quirúrgicos
ayores realizados en nuestra UCCA5.
entrículos únicos que alcanzan la vida adulta compensados sin
irugía o solo paliados con una fístula o un banding pulmonar
Este grupo es actualmente una rareza, si bien en el histórico de
uestra Unidad es el más  frecuente. Son escasísimas las publica-
iones relativamente recientes (15 últimos an˜os) que traten este
roblema reﬁriéndose a pacientes adultos exclusivamente, ya que
a mayoría mezclan resultados de todas las franjas etarias. Son
odavía menos las que analizan resultados quirúrgicos e identiﬁcan
actores de riesgo relacionados con mortalidad.
Grupos como Toronto propugnaban en el an˜o 2000, y para adul-
os con VU, la cirugía de Glenn como terapia deﬁnitiva6, si bien. 2016;23(2):80–86
esta misma  institución, un an˜o después, se inclinaría por la cirugía
de Fontan7 frente a la historia natural de la cardiopatía en los que
llegaban compensados a la vida adulta.
Analizamos la serie del Hospital Royal Brompton (cirugía de
Glenn en «adultos»), que incluye mayores de 16 an˜os8, y las de la
cirugía de Fontan en adultos de la Clínica Mayo9 y del Hospital Marie
Lannelongue10.
Las conclusiones del grupo británico son que la cirugía de Glenn
tiene una mortalidad hospitalaria y en seguimiento igual o superior
a la de la edad infantil, aportando escasa y transitoria mejoría de
la oxigenación y la capacidad funcional. Si se emplea como palia-
ción deﬁnitiva, recomiendan acompan˜arla de otra fuente de ﬂujo
pulmonar adicional.
En cuanto a la cirugía de Fontan, la Clínica Mayo recoge
132 pacientes con edad media de 23 an˜os, la mayoría previamente
paliados. La mortalidad hospitalaria es del 8,3%, reconociéndose
selección de casos. Solo se relacionó con las formas anatómicas
más  complejas. La supervivencia a 5, 10 y 15 an˜os es del 89, del
75 y del 68%, respectivamente, descontada la mortalidad hospita-
laria. La libertad de reintervención de los supervivientes es del 89,
del 85 y del 80%, respectivamente. Al recoger datos hasta 2002, la
mayoría de los casos no son Fontan extracardíaco, técnica más  fre-
cuentemente empleada hoy en día y de la que se espera mejore la
supervivencia.
Marie Lannelongue reporta 32 pacientes con edad mediana de
24 an˜os, la mayoría paliados previamente, sin mortalidad hospi-
talaria y con postoperatorio complejo. Solo se ha producido un
fallecimiento tardío y otro enfermo se ha trasplantado, en un segui-
miento todavía corto (mediano de 33 meses), con mejoría en la
oxigenación, grado funcional y función del VU en casi todos los
casos.
La experiencia de nuestro grupo es similar a lo referido en la
literatura: la cirugía de Glenn (9 casos) apenas consigue mejorar
la oxigenación y necesita acompan˜arse de ﬂujo adicional (general-
mente dejándolo pulsátil aprovechando una estenosis pulmonar
protectora con presión pulmonar media inferior a 20-22 mmHg)
si se considera terapia deﬁnitiva. Son los casos más antiguos de la
serie y no lo empleamos desde 2002. Sumando mortalidad hospita-
laria y tardía hemos perdido 3 pacientes. Otro de los Glenn necesitó
completar el Fontan en el mismo  ingreso por su bajísima capacidad
de oxigenación.
En cuanto a la cirugía de Fontan en un solo tiempo, es factible
y recomendable en casos seleccionados. En el único paciente que
cumpliendo condiciones se intentó la cirugía en 2 tiempos, como
ya se ha referido, tuvo que completarse el Fontan sin podérsele
dar de alta de la unidad de intensivos por desaturación mante-
nida. No hay mortalidad hospitalaria ni tardía en este subgrupo de
pacientes. Los postoperatorios fueron complejos, con importante
morbilidad asociada (hemodiaﬁltración, traqueostomía y catete-
rismo intervencionista antes del alta en el 50%), siendo necesario
convertir el paciente al que se realizó un Fontan intra-extracardíaco
fenestrado + auriculoseptectomía + cierre de la válvula mitral y
fracaso subagudo de su funcionalidad a extracardíaco no fenes-
trado, cursando ﬁnalmente de forma favorable. Posteriormente, los
4 pacientes han mejorado en grado funcional y en oxigenación, por
lo que parece merecer la pena apostar por esta opción en casos
seleccionados con presión y resistencias vasculares pulmonares
bajas, función conservada del VU determinada por resonancia mag-
nética y sin insuﬁciencia/s signiﬁcativa/s de la/s válvula/s AV.
Aunque la tendencia de la serie apuesta por la cirugía de Fontan
frente a la de Glenn, la supervivencia global no resulta signiﬁcativa,
probablemente por la escasa casuística.Resultan imprescindibles cuidados postoperatorios experimen-
tados para optar por el Fontan en un solo tiempo, aunque las
condiciones del caso sean a priori favorables. El manejo de estos

























































Recomendaciones de las guías clínicas de la AHA/ACC 2008 para el manejo quirúr-
gico  (reintervenciones) de los cardiópatas congénitos adultos con Fontan previo de
cualquier tipo. Se recomienda que las intervenciones sean realizadas por cirujanos
con  experiencia en cardiopatías congénitas y ﬁsiología univentricular. Siempre nivel
de  evidencia C
Clase I CIA residual con cortocircuito derecha-izquierda que cause
cianosis o sintomatología y no pueda cerrarse
percutáneamente
Fístula sistemicopulmonar previa o conducto VD-AP
permeable, hemodinámicamente signiﬁcativo, no susceptible
de cierre percutáneo
Insuﬁciencia moderada o severa de la válvula AV sistémica
Obstrucción subaórtica signiﬁcativa (gradiente pico-pico
>  de 30 mmHg)
Obstrucción del conducto del Fontan
Desarrollo de colaterales venosas o malformaciones
arteriovenosas pulmonares no susceptibles de manejo
percutáneo
Obstrucción de venas pulmonares
Trastornos del ritmo cardíaco que obliguen a implantar un
marcapasos epicárdico deﬁnitivo
Necesidad de la creación o cierre de una fenestración que no
pueda realizarse de forma percutánea
Clase IIa La conversión de un Fontan auriculopulmonar a uno tipo túnel
lateral o a extracardíaco con conducto puede beneﬁciar a los
pacientes en los que se produce ﬁbrilación auricular o ﬂutter
recurrentes sin obstrucciones anatómicas. Se debería realizar
un  procedimiento antiarrítmico quirúrgico concomitante
Clase IIb Los pacientes con disfunción severa del VU o enteropatía
pierdeproteínas pueden beneﬁciarse de un trasplante cardíacoÁ. Aroca et al. / Cir C
Finalmente, en la única paciente en la que se optó por tras-
lante cardíaco, a pesar de estar conservada la función del VU, fue la
nsuﬁciencia severa no reparable de la válvula AV sistémica la deter-
inante de esta elección terapéutica. Se encuentra asintomática
 an˜os después del trasplante.
ortadores de una derivación cavopulmonar (Glenn, Fontan
uriculopulmonar o Fontan intra-extracardíaco) realizada en la
nfancia y con fracaso de su funcionalidad
Aun en los Fontan sin secuelas existe disminución progresiva
e la capacidad funcional y de la supervivencia. Son condicionan-
es del fracaso de la circulación Fontan: complicaciones anatómicas
lesiones residuales quirúrgicas o complicaciones evolutivas como
a insuﬁciencia de la/s válvula/s AV), arritmias sintomáticas, disfun-
ión del VU con insuﬁciencia cardíaca y/o fracaso de la circulación
ontan con función ventricular (al menos sistólica) conservada,
anifestándose como enteropatía pierdeproteínas y/o bronquitis
lástica.
Cualquiera o varias de estas complicaciones pueden ser respon-
ables de la revisión de un Fontan. Esta revisión puede implicar un
iesgo vital relativamente bajo (implante de un marcapasos epicár-
ico bicameral) a otras complicaciones más  complejas (recambio de
n conducto extracardíaco estenótico o la plastia de una válvula AV
istémica insuﬁciente) o situaciones de riesgo vital elevado, como
a necesidad de convertir un auriculopulmonar fracasado con fun-
ión ventricular límite a extracardíaco + cirugía de arritmias, como
ropone Mavroudis, o trasplantar un Fontan extracardíaco con dis-
unción severa del VU y grado funcional avanzado.
Cuando existen problemas anatómicos concretos, la indicación
e revisar el Fontan es más  clara. Se optará por su solución quirúr-
ica convencional, salvo disfunción del VU coexistente.
Es más  difícil deﬁnir, en el subgrupo de auriculopulmonares fra-
asados, cuándo optar por su conversión a Fontan extracardíaco o
uándo considerar que el trasplante cardíaco es la mejor opción.
a bibliografía al respecto es numerosa, pero siempre se trata de
studios retrospectivos, sujetos a sesgos de selección.
Las guías clínicas de la ACC/AHA 2008 para el manejo de los
dultos con cardiopatía congénita no recogen especíﬁcamente la
roblemática quirúrgica del Fontan auriculopulmonar, salvo con-
iderar su conversión a túnel lateral o extracardíaco ± cirugía tipo
aze, como una indicación IIa en casos de arritmias recurrentes
on signiﬁcación hemodinámica. Las indicaciones clase I se reser-
an para problemas anatómicos concretos que implican revisión
e cualquier tipo de Fontan. El trasplante cardíaco, si existe dis-
unción severa del ventrículo o enteropatía pierdeproteínas, es una
ndicación IIb. El nivel de evidencia cientíﬁca es siempre C11.
Esquematizamos en la tabla 4 las recomendaciones de las guías
línicas de la AHA/ACC 2008.
En el registro internacional de trasplantes, con datos hasta 2009,
a cardiopatía congénita de base supone solo el 3% de los trasplan-
ados en mayores de 18 an˜os, si bien es cierto que el fracaso de la
siología univentricular es la primera causa de trasplante cardíaco
n congénitos adultos.
La información existente en cuanto al trasplante cardíaco sobre
siología univentricular fracasada en nuestro país, con datos hasta
009 inclusive, se recoge en el artículo de Paniagua et al.12. La expe-
iencia es escasa; son solo 28 pacientes no estrictamente adultos,
ues incluyen los que tienen 16 o más  an˜os, y en las 3 etapas de la vía
niventricular, recogiendo también VU compensados nunca inter-
enidos previamente. Concluye que la supervivencia del trasplante
obre ﬁsiología univentricular fracasada no muestra diferencias sig-
iﬁcativas a medio y largo plazo con respecto a otras formas de
ardiopatías congénitas, si bien inicialmente la mortalidad hospi-
alaria es mayor en el caso de los Glenn o Fontan fracasados.AP: arteria pulmonar; AV: auriculoventricular; CIA: comunicación interauricular;
VD: ventrículo derecho.
La conversión del Fontan auriculopulmonar fracasado, tal y
como la propone Mavroudis, es una cirugía técnicamente compleja,
con tiempos de CEC prolongados y frecuente necesidad de acceso
periférico antes de la reesternotomía. Los resultados de la serie
de Chicago13 son espectaculares: 133 pacientes intervenidos hasta
2011, mortalidad hospitalaria del 1,5% y del 9% en seguimiento
tardío, con tasa de recurrencia de arritmias del 15% a 10 an˜os.
Otros grupos de conocida solvencia en el tratamiento de las car-
diopatías congénitas han publicado resultados más  desfavorables;
así, Boston reﬁere mortalidad hospitalaria del 12% con recurren-
cia de arritmias en el 28% de los que se realizó procedimiento
antiarrítmico asociado14. Milán publica mortalidad hospitalaria del
13% y recurrencia de arritmias del 15%15. La Clínica Mayo reporta
10 pacientes convertidos a Fontan extracardíaco o a ventrículo
y medio sin mortalidad hospitalaria ni tardía, en pacientes muy
seleccionados16.
Nuestra experiencia con la revisión del Fontan disfuncionante en
congénitos adultos es incipiente. Hemos reintervenido 5 pacientes,
2 auriculopulmonares estenóticos en grado funcional iv, ambos en
la «época preMavroudis»,  recambiando un conducto en uno y con-
virtiendo el otro a túnel lateral. Han evolucionado favorablemente,
hasta el fallecimiento 21 an˜os después de la cirugía, por causa no
cardíaca, de la paciente a la que se recambió el conducto.
Posteriormente, hemos convertido otros 2 auriculopulmonares
a conducto extracardíaco + cirugía de arritmias. El primero precisó
ECMO postoperatorio por disfunción del VU y falleció en espera de
trasplante cardíaco. El segundo cursó favorablemente, pero recidi-
varon las arritmias antes del primer an˜o postoperatorio. Revisando
el caso fallecido, probablemente sobreestimamos la función del VU,
cuya causa de disfunción aparente eran exclusivamente las arrit-
mias. En un caso similar, actualmente nuestra primera opción sería
trasplante.
El quinto paciente fue un fracaso subagudo de Fontan intra-
extracardíaco realizado en un tiempo sobre una anatomía muy
compleja (se cerraron las válvulas pulmonar y mitral y se realizó






















































16 Á. Aroca et al. / Cir C
a obstrucción parcial de la comunicación interauricular por el con-
ucto del Fontan y se reintervino para su conversión a extracardíaco
o fenestrado. La reintervención, en situación de fracaso multisis-
émico (insuﬁciencias respiratoria, cardíaca, renal y resistencia a
eparina con necesidad de utilización de hirudina en CEC), permitió
nalmente su evolución satisfactoria tras 3 meses de hospitaliza-
ión, sin secuelas.
Ante el gran volumen de información existente, con mínima
videncia cientíﬁca, nuestra actitud se resume con el siguiente pro-
ocolo:
Preferible la revisión quirúrgica de una ﬁsiología univentricu-
ar fracasada si existen problemas anatómicos solucionables con
unción conservada del VU.
Optar por trasplante cardíaco en todas las situaciones en las que
a función del VU sea inferior al 40-45%, cuantiﬁcada mediante
esonancia magnética, y en el fracaso de circulación Fontan (ente-
opatía pierdeproteínas y/o bronquitis plástica) ya fenestrado, sin
roblemas anatómicos y con función conservada del VU.
En el caso de fallo de Fontan auriculopulmonar por arritmias
o tratables + disfunción del VU solo atribuible a arritmias, si bien
avroudis propone conversión del Fontan a extracardíaco + cirugía
e arritmias, nosotros optaríamos por trasplante cardíaco, al haber
ido mala nuestra experiencia con la conversión.
Consideramos que la escasez de la casuística tratada, en com-
aración con series internacionales, es la principal limitación de
uestro artículo, pero, en contrapartida, podemos ofrecer un exce-
ente seguimiento medio (superior a 11 an˜os, sin pérdidas). Este
s un problema común a cualquier serie de resultados de cirugía
e las cardiopatías congénitas en nuestro país, pero que pensamos
o debe impedir reportarlos, ya que el compartir experiencia puede
yudarnos mutuamente en la, a veces compleja, toma de decisiones.
onclusiones
La cirugía de Glenn como paliación deﬁnitiva para el VU del
dulto no es recomendable. O se asocia una fuente de ﬂujo pul-
onar adicional o se debería optar por el trasplante cardíaco si no
e cumplen condiciones para completar el Fontan.
La paliación mediante cirugía de Fontan en un solo tiempo de
os VU que llegan a la edad adulta compensados o paliados en pri-
er  estadio es factible siempre que las condiciones de presión y
esistencias vasculares pulmonares, función del VU y funcionalidad
e la/s válvula/s AV sistémicas sean adecuadas. Los casos que no
umplan estas condiciones deberían derivarse hacia el trasplante
ardíaco. La cirugía mejora la oxigenación, la hiperviscosidad y el
rado funcional, pero no la función del VU.
Estos procedimientos, como recomiendan las guías clínicas,
e reservarán para pacientes sintomáticos; preferiblemente serán
ealizadas por cirujanos con experiencia en tratamiento de cardio-
atías congénitas y en un ámbito postoperatorio experimentado en
ratamiento de congénitos adultos.
En cuanto a los portadores de una derivación cavopulmonar dis-
uncionante, si existen problemas anatómicos solucionables con
unción ventricular conservada, optaremos por la revisión quirúr-
ica del Fontan.Si la edad es superior a 45-50 an˜os y/o hay disfunción ventricu-
ar, recomendamos trasplante cardíaco, así como en los pacientes
n los que existe fracaso de circulación Fontan sin problemas ana-
ómicos y función conservada del VU.
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Responsabilidades éticas
Protección de personas y animales. Los autores declaran que para
esta investigación no se han realizado experimentos en seres huma-
nos ni en animales.
Conﬁdencialidad de los datos. Los autores declaran que han
seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la publicación
de datos de pacientes.
Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los auto-
res declaran que en este artículo no aparecen datos de pacientes.
Conﬂicto de intereses
Los autores declaran no tener ningún conﬂicto de intereses.
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